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い。そこで我々は ALS 患者および ALS を疑われたが精査の結果ほかの疾患と診断された
患者で全身の複数の筋で筋超音波検査を行い、ALS で筋超音波検査による fasciculation の
検出率を前向きに検討し、ALS診断のための筋超音波検査のスコアを作成することにした。 
 対象は、2012 年 4 月から 2015 年 2 月までの間に、京都府立医科大附属病院神経内科外
来で神経内科専門医により ALS を疑われ精査を行った連続症例 38 例である。全例におい
て、2 名の筋超音波検査に習熟した神経内科医（辻有希子、能登祐一）が、発症側の 21 筋
（舌、僧帽筋、三角筋、上腕二頭筋、上腕三頭筋、腕橈骨筋、尺側手根屈筋、短母指外転
筋、小指外転筋、第一背側骨間筋、傍脊柱筋 C7・Th10・L5 レベルの 3 か所、腹筋、大腿
直筋、外側広筋、内側広筋、大腿二頭筋、前脛骨筋、腓腹筋、母趾外転筋）において筋超
音波検査を行った。具体的には、安静の状態で、1 筋につき 30 秒間観察し、fasciculation
が 2 回以上出た筋を fasciculation 陽性と判断した。診断については、神経学的診察や電気
生理検査、除外診断のための血液検査、髄液検査、画像検査をおこない、El Escorial 基準
に基づいて ALS 群と非 ALS 群に分けた。また、ALS 群は El Escorial 基準を元に診断グ
レードを分けた。その他に、全体では性別、年齢、罹病期間、ALS 群においては ALS の
ADL を表す revised ALS Functional Rating Scale（ALSFRS-R）と、進行の速さを示す
ALSFRS-R の 1 か月における変化量（ΔFS）も確認、検討した。 
 今回作成する ALS 診断のための筋超音波検査スコアを「fasciculation ultrasound score」
と名付けた。1 人の患者における fasciculation 陽性の筋の数をスコアの点数とすることに
した。スコアのための検査筋を選択するため、まずは検査した全 21 筋を El Escorial 基準
に基づき、脳神経・頚髄・胸髄・腰髄の４領域のグループに分類した。そして、それぞれ
の領域の筋群で、ALSの診断と fasciculation の検出率においてロジスティック回帰分析を
用い、p 値の低い半数の筋を選択した。選択された計 10 筋において、4 筋～10 筋のグルー
プでのすべて組み合わせの ROC curve を確認し、もっとも area under the curve（AUC）
の面積が大きい組み合わせの筋を「fasciculation ultrasound score」の検査筋とした。 
 38 症例中 2 症例で確定診断がつかず、除外された。残り 36 症例中 25 症例が ALS 群、
11 症例が非 ALS 群と診断された。２群間で性別、年齢に有意差はなかった。ALS 群の平
均罹病期間は 15.0±11.3 か月（mean±SD）と、比較的発症早期の患者が多かった。検査
した筋全体における fasciculation の陽性の筋は、ALS 群は 525 筋中 258 筋（49.1%）、非
ALS 群は 231 筋中 10 筋（4.3%）と有意に差を認めた（p<0.01）。患者 1 人当たりの
fasciculation 陽性の筋数は ALS 群で 9.9±5.4、非 ALS 群で 0.9±1.0 であった（p<0.01）。
ALS 群内における検討では、El Escorial 基準による診断グレード別では definite ALS 群





った（AUC = 0.97）。これら 9筋のうちで fasciculation を有する筋の数を点数とし、0～9
点のスコアとした。スコアの平均値は ALS 群で 5.3±0.5 点（mean±SD）、非 ALS 群で
0.3±0.7 点で（p<0.001）であった。カットオフ値 2 点以上で、ALS 診断の感度が 92%、
特異度が 100%であった。 
 以前より fasciculation の検出に使用されていた針筋電図は、針を使用するため疼痛や出
血などの侵襲が伴う。一方、筋超音波検査は疼痛を含めた侵襲がほとんどないため、たく
さんの筋で簡単に短時間で検査を行うことができ、fasciculation の検出において有用なツ
ールである。しかし、ALS 診断に有用な具体的なスコアなどは今まで報告されていなかっ
た。今回報告した筋超音波検査スコアは、ALS の診断感度・特異度ともに非常によく、ALS
診断に有用であると考える。 
